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ПРЕДИСЛОВИЕ 


ированное пособие доктора медицинских наук В. В. Рус- 

френии и смежные формы», 

1-го московского медицинского института им. И. М. Сече- 
ервой подобного рода работой, выпускаемой на русском 


подготовленное на кафедре 


ведливо указывается в литературе, посвященной вопросам 

етского возраста, олигофрениям, а также смежным забо- 

оторыми чаще всего имеет дело детский психоневролог, 

ени не уделялось должного внимания. Даже в таких 

водствах, как учебники психиатрии В. А. Гиляров- 

ча и М. Я. Серейского, этот раздел психиатрии пред- 

клиническими формами, сведения о патогенезе кото- 
частоящее время безнадежно устарели. 

ой ‘работе мы не найдем подробных и развернутых 

1х о той или иной аномалии психического развития 

скорее принадлежность соответствующего руковод- 

ихиатрии, но в настоящем пособии автор весьма 

й облик больных как при почти всех фор- 

тде состояний, возникающих в раннем воз- 


логической сущности. 
м, что он не включил в пособие 
нических форм, он скорее 

для диапностики слу- 

ас даже и специа- 





АВТОРА 


Автором-составителем при подготовке пособия ‘использованы Не 
только оригинальные материалы, но и данные (рис. и фото), почерлну- 
тые из литературных источников. 

В частности, здесь приводятся ‘известные фотографии Давиденко- 
вой Е. Ф.; Дубинина Н. П.; Камерона А. Т.; Мак-Ильвейна Г.; Пенче- 
ва И.; Рачева Л.; Тодорова И.; Статева Ст.; Тура А. Ф.; Улкинса П.; 
Штерна К.; Эфроимсона В. П.; \Месв$ег У. 1.; Рога Е.;3 ЕззБасв М.; 
Еогзтап Н.; АкКеззоп Н.; Вепаа С. 

В пособие также включены ‘микрофотография кариотипа при 
синдроме «кошачьего мяуканья», любезно предоставленная автору 
польским коллегой И. Глоговской из Цитогенетической лаборатории 
Исихоневрологического института в Варшаве и некоторые материалы 
из исследований видных современных специалистов Ж. Лежэна (Па- 
‘‚риж) и Л. Пенрозе (Лондон), дружески присланные ими автору. 

а указанные рисунки, фотографии и др. материалы, приведенные 
тоящем пособии, автор приносит свою глубокую благодарность 
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ВВЕДЕНИЕ 


В группу заболеваний нервной системы ‘ребенка, 
сопровождающихся психическим недоразвитием, 
входит довольно много отдельных клинических со- 
стояний, часть из которых может рассматриваться 
как очерченные нозологические формы, а другая 
часть как определенные психо-соматические синд- 
ромы. Кроме того, сюда же можно отнести ряд слу- 
чаев, хотя и не укладывающихся в рамки нозологи- 
ческих единиц, но фактически существующих, воп- 
рос о происхождении которых еще открыт; возмож- 
но, что в генетическом отношении они представля- 
ют те или иные мутации. 

Основное ядро описываемой ниже группы состоя- 
ний психического недоразвития обозначается обыч- 
но как олигофрении различной этиологии. Сюда 
входят клинические формы, характеризующиеся 
низким уровнем интеллекта и невысоким темпом 
психического развития. С клинической точки зрения 
олигофрении присущ один важный признак — от- 
сутствие прогредиентности, что ‘связано с наличием 
только остаточных явлений болезненного процесса 
без дальнейшего разрушения мозговой ткани. Оли- 
гофрению (малоумие) большинство специалистов 
относят к врожденным заболеваниям, обозначая их 
иногда термином «врожденное слабоумие». Этот 
последний термин не очень удачен, так как в пси- 
хиатрии применяется близкий термин «слабоумие», 
под которым подразумевают снижение интеллекта, 
возникшее в результате какого-либо прогрессирую- 

го заболевания мозга. 
ных олигофренией обычно для практических 
лят на дебилов (легкая степень психиче- 
сти), имбецилов (тупых; средняя сте- 

(крайне тяжелая степень умствен- 
деление на группы, хотя и не- 
























вызывающим 
относятся так- 


ентно текущего болезненного ‘процесса (Гуре- 
вич М. О. и Серейский М. Я., 1964; Кербиков О. В., 







Озерецкий Н. П., Попов Е. А., Снежневский А. В., 
1960: Осипов В. П., 1981; Сухарева Г. Е. 1965; 
Штромайер А. В., 1927), рассматривают их в группе 
олигофрений и обозначак их «олигофрениями, 
обусловленными при рождении или ме- 
ханической род змой» и «олигофрениями, 
обусловленными инф‹ и в первые годы жиз- 





ни» (Сухарева Г. Е., 1965). По-видимому, в послед- 
нем случае можно было бы говорить также об оли- 
гофреническом синдроме при инфекциях и травмах. 






Непосредственно к указанным клиническим 
группам примыкает ряд более сложных по клинике 
и патогенезу заболеваний. Сюда можно отнести те 
формы психического недоразвития, в происхождении 
которых основная роль ‘принадлежит нарушениям 


обменных процессов и которым нередко свойствен- 
на прогредиентность, в связи с чем они не могут 
быть отнесены к собственно олигофрениям, хотя на- 
рушение психического развития при них наблю- 
дается уже в младенческом возрасте. Эти состоя- 
ния можно в равной мере назвать дисферментозами 
(Русских В. В.) или энзимопатическими видами 
олигофрении (Сухарева Г. Е., 1965). 

Следует подчеркнуть, что мы, конечно, понимаем 
разницу в патогенетических механизмах врожденно- 
го слабоумия, связанного с перенесенным в эмбрио- 
нальной фазе инфекционным процессом, слабоумия, 
обусловленного генетическими факторами, слабо- 
умия, приобретенного после рождения, и прогресси- 
рующего ослабоумливающего процесса в результа- 
те того или иного прогредиентного болезненного со- 
стояния. Объединение их в одной книге имеет зна- 
чение для дифференцирования олигофрении и вне- 
шне сходных с ней по психопатологпическим прояв- 
лениям сслабоумливающих прогредиентных забо- 
леваний. 

По современным данным, при наличии олигофре-. 
нии у одного из детей в семье у второго ребенка 
олигофрения бывает в 15% всех случаев, при нали- 
чии олигофрении у одного из родителей — вероят- 
ность ‘появления ‘ребенка-олигофрена составляет 
40%; при олигофрении у одного ‘из родителей и у 

дного из детей олигофрения бывает и у другого 
ебенка в 90% всех случаев. Эти цифры касаются 

‚ так называемых, семейных или наследствен- 
их около 50% 
риблизительн 


проявляется за счет экзогенных факторов, а имен- 
но, родовой травмы, родовой асфиксии, инфекцион- 
ных, интоксикационных и паразитарных поражении 
эмбриона, осложнений беременности, тяжелых 
форм эритробластоза. 
Низкий интеллект при олигофрениях довольно 
редко бывает чисто изолированным явлением. По 
большей части медленное психическое развитие со- 
четается с рядом других симптомов, являющихся 
признаками поражения тех или иных органов или 
всего организма в целом. Параллельно с наличием 
низкого интеллекта, у детей часто наблюдаются и 
неврологические симптомы, среди которых можно 
отметить спастические параличи, нарушение коор- 
динации и статики, гиперкинезы, судорожные 
припадки, нарушение деятельности рецепторов, 
атонию мышц; возможно также возникновение по- 
ражения органов чувств, что проявляется в помут- 
нении хрусталика, пигментном ‘ретините, прогресси- 
рующей глухоте и таких врожденных дефектах, как 
микрофтальм и анофтальм, аниридия. В патогенети- 
ческом отношении с олигофрениями часто связано 
общее недоразвитие организма или отдельных ор- 
ганов. Сюда относятся такие нарушения, как врож- 
денная неполноценность ретикуло-эндотелиальной 
ткани, эндокринопатии, уродства сердечно-сосуди- 
стой системы, аномалии костей и зубов, хрящевой 
ткани и кожных покровов (ихтиоз, вертикальная 
кожная складчатость). 
Из сказанного выше следует, что представленный 
в настоящем пособии раздел психиатрии очень ве- 
лик и многообразен, поскольку заболевания, входя- 
щие в него, имеют весьма разнообразный патогенез, 
к тому же подчас мало изученный. 
К сожалению, до настоящего времени в нашей 
литературе мало работ о клинической дифференци- 


. 


утствующих олигофрениям 

симптомах. Данные о редких формах олигофрении 

вообще найти весьма трудно. Как показал личный 

опыт автора по ознакомлению с учениками вопомо- 

гательных школ и некоторых специальных детских 

домов, подавляющему большинству больных детей 

ставится диагноз — резидуальные явления родовой 

травмы, болезнь Литтля или просто олигофрения в 

степени дебильности или имбецильности. Что ка- 
сается первого диагноза—«родовая травма», то, хотя 
он и верен в некоторой части случаев, но им весьма 
часто злоупотребляют, что приводит к невозможно- 
сти осуществить патогенетическое лечение и при- 
нять хотя бы некоторые профилактические меры. 
За диагнозом — «родовая травма» — по большей 
части скрывается наше незнание. Что касается вто- 
рого диагноза — колигофрения © той или иной сте- 
пенью слабоумия», то это термин, применяемый 
скорее для практических нужд. 

Если мы видим у психически отсталого ребенка 
некоторые особые врожденные ‘физические недо- 
статки (например, аномалии хрящевой ткани), то 
мы уже сразу можем сказать, что диагноз — «родо- 
вая травма» — ошибочен. Хотя, конечно, в отд 
ных случаях возможна комбинация порока ра: 
тия мозга и последствий родовой травмы.. 


Настоящее пособие для врачей и сту, 
цинских вузов подготовлено автором 
чения постановки кл чес 
для ознакомления р: 
дений с вне 
френии 


ровке, динамике и о соп 































о Под термином «олигофрении» подразумевают 
ом, ведущим проявлением которого является 
нное слабоумие. Так как по своей глубине 
абоумие может быть различным, то для чи- 
‘сто практических целей принято выделять 3 степени 
‘олигофрении. Наиболее легкая степень обозначает- 
ся «дебильностью», средняя степень — «имбециль- 
ю» и наиболее тяжелая степень—«идиотией». 
Однако обозначение этими терминами каждой из 
рупп более или менее условно, так как в лю- 
них входят больные, по уровню интеллекта 
ающиеся ‘к смежным труппам, то есть сте- 
вития интеллекта в каждой из групи не 
вает постоянной. Поскольку термины «де- 
ь», «имбецильность» и «идиотия» общепри- 
добны для определенных целей (например, 
‘и вопроса о помещении больного в ту или 
у детей в детском доме), то их рекомен- 
ранить, помня, однако, что они в примене- 
ным указывают только на определен- 
интеллектуального развития без уста- 
причин врожденного слабоумия. 
акже отметить, что в практической ра- 
и педагогу-дефектологу нередко прихо- 
‘его иметь дело со слабоумным ребен- 
ого не всегда можно выяснить причины 
приблизительное время воздействия 
у, как правило, в обоих этих слу- 
жденном слабоумии. Некоторым, 
тличительным критерием 






























нно: врожденное слабо- 
. дефектом 


КЛИНИКА ОЛИГОФРЕНИЙ И СМЕЖНЫХ ФОРМ 


сто бывают судорожные явления, ребенок начинает 
поздно держать голову, сидеть, ходить и говорить. 
Игрушками не интересуется, бросает их или ломает. 
В дальнейшем отмечают плохую память, дискоор- 
динированные движения, неустойчивую походку. 
При достижении больным определенного. возра- 


ста можно производить исследования, определяю- 
щие запас представлений, касающихся знаний ка- 
чества предметов. Обычно запас представлений 
при олигофрениях бывает недостаточен, знания ка- 
честв предметов неполноценные. 

При олигофрениях развитие представлений за- 
медляется. ‘Обобщения часто невозможны, боль- 
ные не могут сообщить конкретные, дифференциру- 
ющие признаки‘ предметоз, не имеют сведений об 


отвлеченных понятиях: 

Наблюдательные спссобности и память снижены, 
комбинаторные <нособности малоразвиты, процес- 
сы оформления‘ представлений замедлены, внима- 
ние неустойчиво, эмоции притуплены. 

Идиотия. Состояние, часто сопровождающееся 
многочисленными физическими дефектами (заячья 
губа, волчья пасть, неправильный рост зубов, ‘общее 
диспластическое‘строение). При этом ` состоянии 
часто наблюдается ‘глухонемота, слепота, параличи 
и судороги. При идиотии может отсутствовать: чув- 
ство боли, как ‘и‘другие сенсорные элементы: 'Боль- 
ные могут кусать вебе руки, грызть пальцы, ‘цара- 
пать до крови’ лицо, ‘не ощущая боли. Нередко чув- 
ство недовольства“сопровождается нанесением себе 
укусов, телесныхиповреждений; злоба этих ‘больных 
направляется на.самих себя. Идиоты прожорливы, 
часто хватают ртом что попало. „Ребенок-идиот 
обычно говорит 2—3, слова, жизнь его.ограничи- 


вается простейшими рефлекторными актами, он или 


вял, или часто излишне возбужден. Если он может 

вершать достаточные двигательные акты, то он 

чти все время находится в движении. Идиоты не 

5 не интересуются игрушками, бесс н 
и ожесточенно кусают. 


И 


ещают вспомогательную 


ко пос з 
нижен, но дети нерет наиболее выражена н® 


ьности 
лу. При имбецил в 
Го въ более поздно формирующи 


‹та ска- 
ческих функций. Недостаточность а 
зывается тлавным, о и времени. 
ные р епоерления вообще недоступ- 
больные располагают скудным запасом и - 
понятий. Хотя они и обладают известным сло р- 
ным фондом и знают название предметов, но НЕрЕХ 
ко не понимают их назначения. Их интеллекту 
недоступно понимание взаимоотношения различных 
объектов, причинно-следственных отношений, цен- 
ности вещей... 

Память у этой группы детей также понижена, 
внимание неустойчивое, производимые ими ошибки 
не идут им на пользу, они повторяют их вновь и 
вновь. 

Дебильность. Под дебильностью подразумевают 
самую лепкую степень психического недоразвития. 
Дебильные дети могут, хотя и плохо, с помощью 
репетиторов, но все же учиться. Обычно они не за- 
канчивают нормально массовую школу, так как 
остаются по нескольку лет в одном и том же классе. 
Память у них подчас удовлетворительная, и они ме- 
ханически могут запомнить те или иные сведения, 
но применить их в практической деятельности им 
трудно. Несложные психические акты протекают у 
них медленнее, чем у здоровых детей, сложная ас- 
социативная деятельность для них невозможна. 

Слабоумию сопутствует плохая память, недоста- 
точная возможность осуществлять определенную 
ассоциативную деятельность, слабость суждений. 
Представления образуются у больных недоста- 
_ точно, так как у них нет определенного объема за- 
‘крепленных впечатлений. Недостаточное внимание 
_ не дает возможности образовать полноценные впе- 
, Больной ребенок не в состоянии высказать 
ые суждения. Мнение о виденном он 
ужающих, его поведение легко. мо- 

и ую сторону при 
плохом воспитании. 


аботу как олигофрении в со 
чить в т слова, так и прогредиени 
ВМ то возраста, приводящие уже 
ры к глубокому слабоумию, Подчерк 
ея известное о в _ 
мя ее Е. диспластические нар). 
В ей ^^. как микроцефалия и некоторые 
шения о дефекты его развития — анэнцефа. 
м нэнцефалия, аплазии различных отде. 
лия, Я ‚ входят хромосомные заболева. 
лов мозга. к ‹е группе заболеваний мы от. 
ния т витие вследствие экзо. 
НИ аа ›й нервной системы во 
генных поражени 1 
внутриутробном п‘ емя родов анавааыа 
вые годы жизни реб примеру ряда авторов, 
в группу олигофре! ы А некоторые 
кринно обусловленные формы (кретинизм, мы 
зарный нанизм, ахондроплазию, болезнь Ищенко. 
Кушинга). 
Во вторую группу входят смежные Формы, ха- 
рактеризующиеся слабоумием в раннем возрасте 
вследствие прогредиентного органического заболе- 
вания. Здесь мы рассматриваем такие процессы, с 
которыми часто сталкивается детский психоневро- 
лог и обозначаемые в современной литературе как 
энзимопатические олигофрении (Сухарева Г. Е.) 
или дисферментозы (Русских В. В.). Сюда включа: 
ют такие заболевания, как идиотия Тей-Сакса, син: | 
дром Гурлера, гепато-лентикулярная денегерация и _ 
некоторые другие клинические формы. Эти заболе. 
вания не являются олигофренией в собственном о 
смысле этого слова, то есть врожденным слабоуми- 
ем, с последующим медленным темпом психическо- 
го развития. Вначале дети с подобными клиниче- 
скими формами более или менее развиваются, 
вскоре, однако, их интеллектуальное развитие за- 
тормаживается с наступлением явлений слабо- 
а почве внутриклеточных ‘патохимически 
и аутоинтоксикации мозга. Подобные за- 
и я (дисферментозы) носят прогредиентный 
те: 5 ее ввиду раннего наступления выражен: 
умия они могут быть включены в числ 







































































_ Других тканей (хряш КС 
ее (хрящей, ко 











1. ДИСГЕНЕТИЧЕСКИЕ И ДИСПЛАСТИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ МОЗГА. 


На анатомической основе диспластических состо- 
яний мозга возникают наиболее тяжелые недораз- 
вития психики. В этом разделе могут быть преж де 
всего рассмотрены главные уродства ‘развития го- 
ловного мозга человека. 

_ Анэнцефалия. Заболевание представляет собой 
врожденное уродство, возникает ‘на начальных эта- 
пах беременности и заключается в недоразвитии 
черепа и полушарий головного мозга. Обычно со- 
храняются только ствол мозга, мозжечок и подкор- 
ковые узлы. Продолжительность жизни 2—3 суток. 
Отмечаются простейшие рефлекторные акты. Свер- 
ху череп обычно прикрыт сосудисто-спонгиозной 
массой (рис. 1—4). 

ожденное недоразвитие полушарий головного 
а может быть вызвано различными экзоген- 
вредностями, часто инфекциями, токсоплаз- 
Обусловливает глубокое врожденное слабо- 
ередко сопровождающееся спастическими па- 

и и эпилептическими припадками (рис. 5). 
нные недоразвития различных участков 
ожно врожденное недоразвитие различ- 
;ц. н. с. При этом страдают соответст- 
‹ции. Общеизвестны такие состояния, 
ость речевых корковых центров; у 
и хорошем интеллекте в целом 
ми развивается моторная речь, 
помещать в специальные шко- 
можно недоразвитие мозоли- 
рвов и пр. (рис. 6). 

е участков серого 
‘норме они не 


































встречаются. Гетеротопии наиболее полно описаны 
Монаковым, Фогтом, Бильшовским, Шобом. В ос- 
нове гетеротопий лежит задержка в миграции нерв- 
ных элементов и до жение ими соответствую- 
щих мест в мозгу. Гетеротопия частая морфоло- 
гическая находка в мозгу олигофренов. 
Пахигирии. Этим термином обозначаются 
ненормально широкие извилины мозга. Пахигирии 
нередко сочетаются с микрогирией и микроцефалией. 
Обусловливают врожденное с табоумие (рис. 7). 
Микрогирии довольно частое явление в 
недостаточно дифференцированном мозге. Для ис- 


тинной микрогирии характерны узкие мелкие изви- 
лины мозга. 

Микроцефалия. Заболевание характеризуется ма- 
лыми размерами черепной коробки, очень малень- 
ким мозгом и тяжелой идиотией. Психика микроце- 
фалов блестяще описана С. С. Корсаковым. У ма- 
леньких детей - микроцефалов наблюдается рез- 
кое замедление психического развития, судорожные 
припадки и спастические парезы конечностей. Обыч- 
но припадки постепенно ‘проходят, двигательные 
акты улучшаются, больные начинают более или 
менее удовлетворительно ходить и обслуживать се- 
бя. Психика микроцефалов имеет свои особенности: 
сни добродушны, ласковы, суетливы, часто подра- 
жают окружающим, иногда дают нестойкие аффек- 
тивные вспышки. Трудоустройство затруднено из-за 
низкого интеллекта. Иногда микроцефалия имеет 
семейный характер, но наблюдаются случаи и экзо- 
тенной этиологии (рис. 8—10). 


МНЫЕ БОЛЕЗНИ ЧЕЛОВЕКА 


Синдром Дауна (болезнь Дауна, генерализован- 
ная фетальная дисплазия, эмбрионоидизм). Врож- 
льно часто встречающееся у родствен- 
'болевание всего организма, сопровождаю- 
ко жкой психического | 


за недоразвития соответствующих корковых цент- 
ров, так и в связи с локальными причинами: анома- 
лиями в анатомическом устройстве ротовой полости, 
деформацией зубов и челюстей, ‘измененным язы- 
ком, микседематозной ‘инфильтрацией слизистой 
носоглотки (низкий, хриплый голос). Одним из важ- 
ных признаков синдрома Дауна является тотальная 
гипотония мускулатуры, благодаря чему больные 
весьма гибки и складываются, как «перочинный 
ножик». 

'По состоянию психики и физического развит 
больных можно разделить на две группы: более ак 
тивных, мало тормозимых и более вялых, торпидных 

Синдром относится к, так называемым, хромос 
ным болезням человека. Большинство случаев о 
ловлено наличием лишней хромосомы № 21 ( 
сомия), что дает общее число хромосом — 47 (1 
сто 46 у здоровых людей). Трисомию объяс 
процессом нерасхождения хромосом на определен- 
ных стадиях дробления яйцеклетки, что в свою оче- 
редь связано с медленным темпом ‘биологических 
процессов. Статистические исследования показали, 
что большинство детей с синдромом Дауна рожда- 
ются у пожилых матерей, чей возраст приближает- 
ся к 40—42 годам. 

Рождаемость детей с синдромом Дауна — | на 
600—700 здоровых детей. Дети с синдромом Дауна 
часто последние в семьях. 

Соответствующие цитогенетические исследования 
показали, однако, что у части больных имеется, так 
называемая, скрытая трисомия, при этом состоянии 
лишняя хромосома № 21 перемещается и соединяет- 
ся с хромосомой № 15 (транслокация хромосомы 
№ 21). При этом транслокационном варианте хро- 
мосомной аномалии появление ребенка с сидромом 
Дауна не зависит от возраста ‘матери и часто бы- 
вает у молодых, первородящих матерей. 

Описаны и другие варианты хромосомных анома- 
_лий при синдроме Дауна, в частности, комбиниро- 
ный синдром Дауна — Клайнфельтера; при этом 
больных-мальчиков ‘имеется лишняя 21-я хро- 
ома и две хромосомы Х, а также инопда наличие, 
ой, филадельфийской хромосомы № 21 
одна из трех хромосом № 21), что обу- 

ие хронического миелолейкоза, ко- 
синдромом Д 
























ме Дауна можно характеризовать как агенезию, пд. 
рагенез и аплазию мозга. Эти явления особенно Вы. 
ступают в так называемых «человеческих» отделах 
мозга — премоторной, профронтальной областях, 
нижнетеменной доле, 2-й и 3-й височных иЗвили, 
нах, а также мозжечковых системах. Удовлетвори- 
тельно при синдроме Дауна развиваются гиппо. 
камп и аммонов рог, а также субпраорбитальная 
область лобных долей, т. е. «старая кора» мозга, 
Обнаруженные В. В. Русских признаки эмбрио. 
ной ‘задержки в развитии мозга при синдроме 
Пауна не являются, как это наблюдается при дру. 
` формах олигофрении, «поломками» мозга, по 
мере на первых этапах развития мозга 
го ребенка, чем обусловлена возможность 
осуществления определенных методов лечения. 


Синдром Клайнфельтера. Заболеванию подвер- 
жены только лица мужского пола. Хотя синдром 
имеет достаточно точно очерченные траницы, но 
имеются смешанные случаи (например, с синдромом 
Дауна). Заболевание характеризуется умственной 
отсталостью и психической вялостью, евнухоидиз- 
мом, бесплодием, высоким ростом, длинными конеч- 
ностями. Во вспомогательных школах синдром 
Клайнфельтера составляет около 0,1% от числа всех 
учащихся. Анатомически обнаружен склероз семен- 
ных канальцев. Степень снижения интеллекта, как 
и физические признаки, может ‘быть выражена в 
различной степени. Цитогенетические исследования 
кариотипа показали возможность наличия при опи- 
сываемом синдроме четырех вариантов в количестве 
половых хромосом (группе больных с набором по- 
ловых хромосом ХХУ группа с набором хромосом 
ХХУУ, группа больных с набором хромосом ХХХУ, 
а также ХХХХУ. 

Заболевание, помимо умственной отсталости, 
нередко сопровождается асоциальным поведением 
в юношеском возрасте. Частота синдрома среди на- 
селения | : 108 (рис. 38—45). 

Синдром Тернера. Заболевание характеризует 
разной степенью умственной отсталости, низ 
ростом, замедлением полового развития, дизген 
зией половых желез, аменореей, бесплодием, 
развитием вторичных половых признаков и 
ствием грудных желез. Соски маленькие, втя 
широко расставлены, ареолы р 
ментированы. В более старшем 























Ориентировочная характеристика хромосомных 
болезней , 


(по Ж. Лежэну и В. В- Русских) 








Комплекс 
половых Особенности клинического синдрома 
хромосом 
У С одной хромосомой у больных не наблю- 
цалось, что, возможно, обусловлено их нежиз- 
неспособностью 
ху Здоровые мужчины 
хху Синдром Клайнфельтера, пол — мужской, 
бесплодие, имбецильность или дебильность 
ххху Синдром Клайнфельтера, заболевание со- 
провождается глубокой умственной отсталостью 
хххху Лица неопределенного пола, выраженная 
умственная отсталость 
5 Синдром Тернера, пол — женский, инфан- 
тильность, бесплодие, в части случаев — де- 
бильность Я 
Ях— Потеря одной из хромосом х своей части. 
Бесплодные женщины, имеющие более или ме- 
нее нормальный внешний вид 
хх Здоровые женщины 
ххх Относительно психически здоровые, но ча- 
сто бесплодные женщины 
хххх Бесплодные женщины с низким интеллектом 


Синдром трисомин-Х. Хромосомная аномалия ти- 
па трисомии по Х-хромосоме характеризуется син- 
омом олигофрении, недоразвитием яичников и мат- 

ки. Кариотип имеет лишнюю (одну или больше) 
мосому Х, появившуюся в результате нерасхож- 
половых хромосом на определенных стадиях 
кнеза. Несмотря на недоразвитие половой 
в литературе описаны наблюдения, когда 
ы с трисомией по Х-хромосоме имели детей, 
асть их потомства была здорова, а часть 
| ичными врожденными дефектами; в 
их кариотипе была найдена также 
ромосома. Синдром трисомии Х встре- 
около 0,13% среди здоровых де- 
оящее время быстро ставится на 
ваемого полового 
ются описания со- 
с врожденным по- 
недоразвитием 






















к другим хромосомам. В качестве примера послед- 
него явления можно привести, так называемую, 
полидисспондилию — заболевание, сопровождаю- 
щееся особыми костными аномалиями и деформа- 
циями позвоночника. Общее число хромосом при 
этом состоянии — 45. Имеется явление транслока- 











ции — хромосома 22 прикреплена к хромосоме 13, 
благодаря чему эта хромосома оказалась излишне 
большой (рис. 53). Перемещение одной из частей 
какой-либо хромосомы и соединение этой части © 
другой хромосомой обозначается как транслокация. 
Помимо синдрома Дауна с нормальным числом 
хромосом (одна из трех хромосом 21 подключается 
к хромосоме 15, что д ›анс ю по хромо- 
сомам 15—21), имеются Г слокации с 
физическими и психиче Г галиями, а также 
трисомия по хромосомам я 15 с психи- 
ческими и физическими дефектами. Для трисомии 
по хромосомам из группы 16 3 типичны следую- 
щие симптомы: резкое сл излишняя под- 








вижность в суставах, иногда лишнее у линение 


указательного пальца, низкое расположение ушных 
раковин, недоразвитие нижней челюсти. Трисомия 
по хромосомам из группы 13—15 обусловливает 


слабоумие, эпилепсию, снижение слуха, врожден- 


ные аномалии глазных яблок, наличие заячьей 
губы, расщепление неба, шестипалость, повышен- 
ную подвижность в суставах. Иногда отмечают 


только часть симптомов (рис. 52). 

Имеются случаи, где обнаруживается нехватка 
частей тех или иных хромосом. Подобный факт 
обнаружил Джекобс в отношении х хромосомы в 
некоторых случаях инфантилизма и бесплодия: 

В настоящее время описаны случаи транслока- 
ции с обменом частями между хромосомами | и 6, 
би 12, 17 и 18 и др. Кроме того, известна нехватка 
(делеция) части хромосомы, в результате чего мо- 
гут возникнуть определенные, довольно типичные 
синдромы. Так, Ж. Лежэн описал появление в од- 
ной семье двух слабоумных детей с особыми голо- 
совыми данными, в результате чего заболевание 
было названо «синдромом кошачьего мяуканья». 
У обоих детей так же, как иу их матери, была де- 
леция короткого плеча пятой хромосомы. 

Русских В. В. и Ревазовым А. А. описан мальчик- 
олигофрен со скелетными аномалиями и хромосом- 
ной транслокацией (рис. 64—57). 
Описаны и другие нарушения в числе отдельных 
хромосом (рис. 58) или даже увеличение числа всех 

‘ом враз триплоидный набор (рис. 59). 

] Вебера-Краббе об. 
Н 





щихся у близких родственников. К группе семей- 
ных форм мы относим те случан, когда наличие за- 
болевания у близких родственников совершенно 
точно доказано, но в отношении патогенеза пока 
нет еще четких данных, говорящих об определен- 
ной хромосомной или ферментативной недостаточ- 
ности. 

К семейным случаям олигофрении относятся сле- 
дующие формы: 

Акроцефалосиндактилия (синдром Аперта). Нас- 
ледственное, доминантное, аутосомное заболева- 
ние, характеризующееся врожденным слабоумием, 
дизостозами костей черепа, синдактилиями. В сво- 
бодном состоянии часто сохраняется только боль- 
шой палец. Имеются экзофтальм и деформации зу- 
бов (рис. 63—67). 

Синдром Крузона. Наследственное, доминантное, 
аутосомное заболевание, сопровождающееся слабо- 
умием, преждевременным срастанием швов чере- 
па, приводящим к его неправильной конфигурации 
и, как результат этого, к экзофтальму. Бывает 
вторичная атрофия зрительных нервов. Вид лица 
напоминает таковой при предыдущей форме, но 
синдактилий не бывает. Большой палец располо- 
жен под прямым углом к кисти (рис. 68). 


1У. НЕПРОГРЕДИЕНТНЫЕ СОСТОЯНИЯ ЭКЗОГЕННОЙ ЭТИОЛОГИИ, 
СОПРОВОЖДАЮЩЕЙСЯ СИНДРСМОМ ОЛИГОФРЕНИИ 


Родовая травма с синдромом олигофренического 
слабоумия. Нередко сопровождается родовой ас- 
фиксией. Резидуальные явления ее описываются 
как болезнь Литтля. Считалось ранее весьма рас- 

остраненным заболеванием, теперь удельный 
лабоумия, обусловленного родовой травмой, в 
олигофрений значительно снизился, так как 

Г которые прежде были относимы к 
родовой травмы, оказались связан- 
ими вредностями. Заболевание сопро- 
стическими паралилами, иногда ги- 
‚ атетозом, торсионным спазмом, на- 
м физического и психи- 















Синдром Сьегрена-Ларссона. Наследственное за- 








болевание, обусловленное аутосомной рецессивной 
наследственностью. Сопровождается слабоумием, 
спастическими парезами, макулярной дегенерацией 
сетчатки и ихтиозом. Часто болеют близкие родет- 
венники (рис. 69). 

Синдром Берьесона-Форсмана-Леемана. Наслед- 
ственное, сцепленное с полом заболевание. Сопро- 
вождается выраженной идиотией, гипогенитализ- 
мом, снижением основного обмена, низким ростом, 
микроцефалией, узкими глазными щелями, изме- 








ушными раковинами (рис. 70—72). 


Миотоническая дистрофия. Наследственный син- 
тречающийся чаще у мужчин. Заключается 
в прогрессирующей мышечной атрофии, миотонии 
и слабоумии. Заболевание начинается в молодом 
возрасте, сопровождается атрофией яичек, фолли- 
кулов, катарактойи ранним облысением (рис. 
73—75). 

Синдром Прадера-Вилли. Наблюдаются идиотия, 
низкий рост, гипогенитализм, иногда тучность эн- 
докринного характера, с резкой гипотонией мыши, 
преддиабетическим состоянием, крипторхизмом 
(рис. 76—77). 
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Врожденный токсоплазмоз. Вызывается токсо- 
плазмой (одноклеточным организмом, относящимся 
к типу простейших животных). Различают три фор- 
мы врожденного токсоплазмоза: а) врожденный 
токсоплазмоз в стадии генерализации, б) врожден- 
ный токсоплазмоз в форме специфического энцефа- 
лита, в) врожденный токсоплазмоз в форме остаточ- 
ных явлений. Вторая и третья фазы протекают с 
максимальным поражением центральной нервной 
системы. 


Заболевание токсоплазмозом проявляется во 
врожденных уродствах, в том числе нервной систе- 
мы, приводящих к врожденному слабоумию. Специ- 
фичным тестом на токсоплазмоз является полож 
тельная реакция связывания Е Ко 

















Врожденный сифилис. Заболевание яв 
зультатом заражения сифилитической инфекцией, 
перешедшей в ткани плода через плаценту от боль- 
ной матери. Указывали на сифилитическую инфек- 
цию, как на один из факторов, способствующих не- 
доношенности и спонтанным абортам. Врожденный 
нейросифилие — органическое заболевание мозга, 
сопровождающееся резкой задержкой психического 
развития, эпилептиформными припадками, нередко 
глухотой, атрофией зрительных нервов и рядом 
врожденных дефектов. Часто наблюдаются анома- 
лии скелета (рис. 87). 

Витаминная недостаточность и дистрофия у де- 
тей. Вызывает некоторую задержку умственного 
развития, легкие формы заболевания ликвидиру- 
ются при соответствующем лечении (рис. 88). 


ляется ре- 


Гемолитическая болезнь новорожденных. Доволь- 
но распространенное заболевание в постнатальном 
периоде, возникает вследствие резус-несовмести- 
мости крови матери и плода. Описано несколько 
клинических вариантов этого заболевания: 1) гид- 
роцефалия, сопровождающаяся общим отеком, 


2) врожденная желтуха с анемией, 3) тяжелая ге- 





молитическая анемия. Со стороны ‘нервной системы 
обычно наблюдаются такие явления, как олигофре- 
нический синдром, глухота, гиперкинезы, а иногда 
параличи центрального характера. В. А. Таболин* 
указывает, что степень поражений часто зависит от 





качества лечения. Обменное переливание крови, вы- 
полненное своевременно, в значительной мере пре- 
дохраняет ребенка от поражения нервной системы 
(рис. 89—90). 


У. СИНДРОМЫ ОЛИГОФРЕНИИ ЭНДОКРИННОГО ГЕНЕЗА 


Взаимосвязь и взаимозависимость между цент- 
ральной нервной системой и эндокринными органа- 
ми осуществляется уже в процессе эмбриогенеза, во 
время которого корреляция между двумя система- 
ми — нервной и эндокринной — в значительной ме- 
ре усложнена в связи с протеканием в них опреде- 
ленных этапов дифференцировки. Кроме того, впе- 
риоде эмбрионального развития фактор деятельно- 
сти эндокринных органов матери определенным об- 
разом влияет на развитие эмбриона. 
таточность щитовидной железы. Значитель- 
_ ная задержка в развитии мозга, а следовательно, и 

в ос) ении психических ‘функций ребенка воз- 
рожденном отсутствии или аплазии щи- 
лезы. Если до рождения ребенок, стра- 
заболеванием, развивается за счет 
ов, поступавших в его организм из 
матери, то после рождения на- 
гормональная недостаточность: 
замедляется, костная си- 
о, кожные покровы те- 
развитие значи- 
боумие в сте: 






















_ нос 


ниями, как ксантоматоз (синдром Ганда-Шюллера- 
Христиана) или гаргоилизм (синдром Гурлера). 
Описан синдром Кокэйна и Нейла — сочетание 
карликовости с микроцефалией и низким уровнем 
психического развития. Известны случаи карликово- 
сти с непропорционально сформированным черепом. 
Иногда наблюдается причудливый вид лицевого 
скелета. Недостаток соматотропина (гормона рос- 
та) приводит к неполноценному развитию скелета 
и другим особенностям физического строения, что 
придает больным старческий вид. Хотя среди про- 
порционально сложенных гипофизарных карликов 
и встречаются психически довольно развитые субъ- 
екты, тем не менее у большинства ‘из них уровень 
интеллекта крайне невысок (рис. 92). 
Ахондроплазия также относится к заболеваниям 
гипофизарного ряда. Это довольно распространен- 
ное поражение характеризуется укорочением конеч- 
ностей, частичной брахицефалией, уродливой фор- 
мой головы, увеличением свода черепа, широко рас- 
ставленными глазами. Отмечается сочетание ахон- 
дроплазии и психических аномалий. Невысокий ин- 
теллект, частая моральная неполноценность, труд- 
ности в приобретении квалифицированной специ- 
альности, асоциальность и повышенная эротич- 
з характер ыы ахондроплазическил 





_ надпочечников. Недостаточность 
очечников у детей встречается 


возрасте. При этом наблю- 
еское развитие, однако ин- 
‚ обычно задерживается. 


‚раннем возрасте — к не- 
›енциации (рис. 98). 


Половые аномалии. В эту группу заболеваний 
входит раннее половое созревание и замедление 
полового развития. Интеллектуальные отклонения 


при этих заболеваниях встречаются редко. Поло. 
вое недоразвитие обычно сопровождается общим 
инфантилизмом с легкой недоразвитостью интел. 
лекта (рис. 99). При преждевременном половом 
созревании возможна патология влечений. 











\1. ПРОГРЕДИЕНТНЫЕ ОСЛАБОУМЛИВАЮЩИЕ ПРОЦЕССЫ, 
СВЯЗАННЫЕ С ДИСФЕРМЕНТОЗАМИ 


Эти прогредиентные врожденные заболевания, 
в основе которых лежит органическое поражение 
толовного мозга, связанное с видоизменением, а 
иногда и тотальным нарушением определенного 
вида обмена веществ, то есть с патохимическими 
сдвигами, протекающими в организме. Изучение 
этой группы форм весьма перспективно в отноше- 
нии лечения, что обусловлено возможностью введе- 
ния в организм определенных лекарственных пре- 
паратов, положительным образом влияющих на на- 
° рушенный обмен веществ, или возможностью под- 
бора определенной лечебной диеты. Еще в 1947 г. 
указывалось (Русских В. Н.), что многие наслед- 
ственные болезни—суть передающиеся по наследст- 
ву нарушения определенного вида обмена веществ. 
Дальнейшее изучение этого вопроса полностью под- 
твердило эту концепцию. 

В данную группу заболеваний, которую иногда 
также называют дисферментозами или энзимопати- 
ческими формами, так как в части случаев в ор- 
ганизме не хватает определенных ферментов для 
осуществления и нормального протекания тех или 
иных биохимических процессов, входит целый ряд 
заболеваний, постепенно приводящих детей и под- 
] ов к слабоумию- 

Гурлера (гаргоилизм, липохондродистро- 

30515 шшИрех). Заболевание сопро- 

. ющим слабоумием, что ста- 

те 3—4 лет; первое вре- 
развивается, по- 
ся, а затем про- 
‹ики, сопровож- 
ь той, 
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новных форм: младенческой 
преювенильной. Наблюдают 
стертые случаи. Дифферен! 
болезнью Дауна, кретиниз» м сид 
лисом (рис. 100—108). 
Болезнь Ганда-Шюллера-^р 
стемный дисферментоз 


енный си- 







засолева- 
ющееся раз- 


ние соединительной тк: от 
рушением мембранозных костей, вторичным пора- 
жением мозга, приводящим кс табоумию, экзоф- 


тальму, параличам глазных мышц и ряду других 
неврологических симптомов. Мозг может быть по- 
ражен процессом первично, что проявляется в па- 
томорфологических изменениях серого бугра, бело- 
го вещества мозга. Гранулемные ксантомные очаги 
(характерные для заболевания) могут располагать- 
ся в оболочках мозга и сдавливать черепномозго- 
вые нервы, а также создавать выбухание и дефекты 
черепа. Локализация их на основании черепа вызы- 
вает несахарный диабет и синдром Фрейлиха, иног- 
да карликовость. Рентгенологически определяются 
дефекты в костях черепа, таза, реже — в длинных 
костях. Поражение височных костей может выз- 
вать глухоту. Заболевание иногда сопровождается 


_ кожными изменениями — желтоватыми ксантома- 


ми, которые можно использовать для биопсии. 
Болезнь нередко начинается в детском возрасте, 
течет медленно; для диагноза, помимо биопсии, 
используются данные о триаде: экзофтальме, неса- 
харном диабете и дефектах в черепе. При гистоло- 
гическом исследовании в клетках, из которых со- 


стоят соединительнотканные скопления, обнаружи- 


ваются пенистые включения, содержащие холе- 


я  стеринэстеры и другие липиды (рис. 109—113). 


а Летерер-Зиве. Эта болезнь близка по 
де к болезни Ганда-Шюллера-Христиана, ее 
т как лейкемический ретикулез без из- 

| ва крови. Начинается в раннем воз- 
[ри т к деменции и общему и Ию. 
1 из 0. ` 





В физическом развитии и выраженная умственная 
отсталость, опухоли в черепе, бледность кожных 
покровов, атрофия кожи, увеличение печени, селе- 
зенки (гепатоспленомегалия), поражение почек, 
легких и лимфоузлов, слепота (на глазном дне — 
красное пятно), акинетический синдром, повышен- 
ное слюно- и потоотделение. 

При болезни Нимана-Пика обнаруживается отло- 
жение во внутренних органах и мозге серовато-бе- 
лых масс — сфингомиелина, который обычно отла- 
гается в клетках ретикулоэндотелиальной системы, 
куперовских клетках и паренхиматозных клетках. 
'Офингомиелин откладывается в ганглиозных 
нервных клетках и окрашивается красками, крася- 
щими обычно миелин. Нервные клетки вздуты, име- 
ют шарообразную форму, что приводит к утрате 
ими пирамидной формы, глыбки тигроида исчезают. 
Клетки имеют пенистый вид, ядро смещено; обычно 
развивается вторичная атрофия белого вещества 
мозга. Поражение нервной системы наблюдается в 
половине всех случаев заболевания. 

Гистохимические исследования показали, что в 
мозгу и внутренних органах откладывается смесь 
фосфатидов — сфингомиелин, сфингозин, либдоце- 
риновая кислота, холин, эстеры холестерина и фос- 
фатиды. 

Заболевание считается общей энзимопатией, при- 
водящей к нарушению превращения сфингомиели- 
‚а. Так как состав включений в клетках различных 
органов и мозга не однороден, то можно думать о 
. шении и местных процессов обмена, специфич- 
я каждой ткани организма (рис. 115). 
Гоше (керазиновый ретикулоэндотели- 
ание сходно с болезнью Нимана-Пика и 
ственной энзимопатией, обуславли- 
постепенное накопление в ретикулоэндоте- 
ах, так называемых, цереброзидов 
зидо гликоцереброзидов, ке- 
прогрессирующим слабо- 
‚лией, поражением костной 
пигментацией 
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имеется недостаточность фермента галактозо- |. 
фат-уридилт рансфера зы. Заболе вание Сопрово; С 
дается нарушением окислительных процессов вск" 











зи с насыщением эритроцитов галактозо-[-фоефи, 
том, а в хрусталике по этой же причине Образуете» 
катаракта. Ранняя диа тика изщерььыя ребенка 
на безмолочную ди яет избежать слабо. 


умия (рис. 118—119). 
Гликогенная болезнь 
встречается у несколь: 
клинике различают 
ным образом по то 
цессом. При глико 
избыточное скоплени 





‚когеноз). Заболевани 
ей в одной семье, В 
: заболевания, глав. 
ани поражаются про. 
ЗНИ осуществляется 
ена в паренхиматозных 


клетках внутренних мышцах и ганглиоз. 
ных нервных клетках 

Заболевание может т в раннем возрасте п 
сопровождаться плохим апнетитом, рвотой, судо. 
рожными явлениями, вызванными гипогликемней, 
комой, прогрессирующим слабоумием. Постепенно 
походка больных детей нарушается, отмечается ги. 
потония мышц, увеличиваются размеры печени, за- 


медляется рост, нарушаются анатомические пропор- 
ции в телосложении: голова большая, лицо округ- 
лое, шея укорочена. Одним из важных симптомов. 
гликогеноза является значительное увеличение ко- 
личества гликогена в крови. 

Наряду с тотальным поражением клеток коры го- 
ловного мозга особенно поражаются невроны фирег 
стегешт, паравентрикулярных ядер гипоталамуса. 
Наблюдается нахождение значительного количест- 
ва гликогена в клетках глии. 

При гликогенозе избыток гликогена, имеющегося 
в тканях организма, не может быть ликвидирован 
из-за ослабленного гликогенолиза. Указывается, 910 
гликогеноз возникает ‘на почве наследственно 0бу- 
словленного нарушения обмена углеводов, с че 
также связана пониженная активность глюкоз0-6- 
фосфата и фруктозо-б-фосфата. Указывают, что при 
этом заболевании отсутствует фермент, обусловли 
вающий сохранение длинных цепей у гликогена, по 
другим данным, имеется недостаточность ферме“ 
тов, превращающих гликоген в сахар (рис. 120). 
Фенилпировиноградная олигофрения (болезнь 
еллинга, фенилкетонурия). Клинический си! 
ом этого заболевания слагается из прогрессивно 
тающего слабоумия, задержки развития дв! 
функций, легкой микроцефалии, своео” 
диспластических явлений. Указывают 

ение корпуса больных, котор” 
яют полусогнутые в № 












































болевание сопровождается экземой, де 
гипогенитализмом. 

В основе заболевания лежит нарушение фенила- 
лининового обмена — ослабление активности фер- 
мента — фенилаланингидроскидазы, блокирующей 
превращение в тирозин фенилаланина, поступаю- 
щего вместе с питанием в организм больного. Это 
нарушение вызывает отравление мозга побочными 
продуктами обмена фенилаланина и приводит к по- 
явлению в моче оксифенилуксусной кислоты, кото- 
рую можно обнаружить реакцией с хлористым же- 


рматитами, 











лезом. Заболевание имеет семейный характер 
(большое количество близких родственников среди 
родителей) и передается по наследству (рис. 121 


—122). 

Болезнь Гартнупа. Заболевание обусловлено на- 
рушениями обмена некоторых аминокислот, особен! 
но триптофана. Диагностика помогает юбнаруже- 
нию в моче аминокислот и продуктов обмена индол- 
З-уксусной кислоты и индикана, что характерно для 
болезни Гартнупа, при которой за сутки с мочой 
может выделиться до 30 ме индикана (индикану- 
рия). Продукты обмена индола в моче появляются 
в связи с аномалиями в триптофановом обмене. 
Больные весьма чувствительны к недостатку нико- 
тиновой кислоты в продуктах питания, у них легко 
возникают пеллагрозные явления. Мак-Ильвейн 
указывает, что на примере болезни Гартнупа можно 
видеть общность симптомов аминокислотной недо- 
статочности и авитаминозов. 

Амавротическая идиотия Тей-Сакса. Тяжелое 
прогредиентно текущее заболевание наследственно- 
актера, часто встречающееся у детей в одной 
аключается в прогрессирующем слабоумии 
дении остроты зрения до полной слепоты. Ин- 
ормы болезни Тей-Сакса выявляются 

‹дения и заканчиваются леталь- 
ам. Кроме инфантильной формы, 
я форма Бильшовско- 
_Шпильмейера-Фогта; по- 
примерно в 8 лет. 
Хо, пастические па- 




























мы обнаруживаются грубые тимохромати- 
е зерна. Такое соотношение между нуклеоти- 
дами, ядерной мембраной и тимохроматиновым ве- 
ществом ядра по Клацо является известной зако- 
номерностью. Гистохимические исследования пока- 
зали, что при болезни Тей-Сакса имеет место уве- 
личение в клетках не только липидов, но и белков, 
а также глицидных элементов; не исключено 
наличие в нервных клетках мукополисахаридов. 
Болезнь #1 а (гепато-лентикулярная дистро- 
фия), ‚левания носит название— 
1 является наследственно 
зга, сопровождающимся 
евание характеризуется 
гидностыю, интенционным тре- 
ией, прогрессирующим 
ный признак — кольцо 
представляет собой желто- 
расположенное по перифе- 
— результат отложе- 






разнов 






















рии р: ккН 1 ной в | 
ния пигмента. 

Болезнь Вильсона и исевдосклероз Вестфаля- 
Штрюмпеля были объединены в одну группу иссле- 
дованиями Шпильмейера, нашедшего в обеих кли- 
нических формах одинаковую реакцию глии в виде, 
так называемых, гигантских глиозных клеток Альц- 
геймера. При болезни Вильсона были найдены двух- 
сторонние симметричные некрозы в путамен и легкая 
атрофия клеток паллидум и хвостатого тела. При 
псевдосклерозе обнаруживается наибольшее пора- 
жение стриатум, затем зрительного бугра, несколь- 
ко реже субталамической области, варолиева мо- 
ста, зубчатых ядер. Поражена бывает и кора голов- 
ного мозга, выпадение клеток в которой вызывает 
прогредиентно текущее слабоумие. 

В основе заболевания лежит нарушение обмена 
меди, отлагающейся в виде соединений в тканях 
внутренних органов и мозге (рис. 125). Указывают, 
что около половины больных рождаются от браков 
между родственниками. Заболевание может быть 
отнесено к группе аутосомно-рецессивно наследуе- 
мых страданий. 

Синдром Лоуренса-Муна-Бидля-Барде. При забо- 
левании наблюдается нарастающее слабоумие, со- 
провождающееся периодами резкого психомотор- 

озбуждения, амавроз на почве пигментной ре- 
жирового обмена, наличие 
гипогенитализм 


ков в нескольких поколениях. Болезнь начинается 
в раннем детском возрасте с нистагма, вращатель- 
ных движений головы, экстрапирамидной гипертен- 
зии, атаксии; постепенно присоединяется идиотня, 
амимия, брадикинезия, спастические параличи. 
Иногда в синдром входят явления кифосколноза, 
параличи глазных мышц, атрофия зрительных нер- 
ВОВ. 

Морфологическая картина характеризуется де- 
миелинизацией, начинающейся в полушариях м03- 
га (рис. 130) ‘и путем несистемного развития уве- 
личивающейся в стороны зоны, распространяющейся 
на все отделы ц. н. с. В поздних стадиях развития 
мозг оказывается целиком демиелинизированным, 
хотя осевые цилиндры аксонов остаются относи- 
тельно неповрежденными. 

Удовлетворительная сохранность нервных 
клеток говорит против нарушения липоидного обме- 
на в самих клетках; предполагается, что причина 
заболевания заключается в отсутствии какого-то 
энзима, необходимого для полноценного формиро- 
вания и сохранения миелиновых обкладок нервных 
волокон; возможно, поражена трофическая функция 
олигодендроглии. 

Миоклонус-эпилепсия (миоклония) Унферрихта. 
Прогредиентный ослабоумливающий процесс с ре- 
цессивным наследованием. Заболевание сопровож- 


дается постоянными клоническими вздрагива 
в различных группах мышц всего тела и Конь 

стей. Вздрагивания неритмичны, беспорядо 
быстры и происходят независимо от функцион 
ного состояния мышц Частое психомоторно аль. 


НИЯ ми 





тг Е е 
буждение резко усиливает гиперкинезы, ВОВлека 
ся мышцы лица, конечностей, рот перекашиваеть” 
больной взмахивает руками и делает непроизвол” 


ные движения ногами с разных направлениях 
попытке ходить шат и падает. Сила МЫШЦ ри 
статочная, гипертон дности, скованности у 
наблюдается. ь 
Морфологически 
пирамидной систе’ 
жены амилоидопо 
35 микрон (рис. 13 
ных клеток в ядрах 
При заболевании по] 
нижних олив, красных ядер с их связями, а также 
дугообразное ядро в продолговатом мозгу, частич. 
но—клетки варолиева моста. Значительно страдают 
клетки Пуркинье и клетки молекулярного слоя в 
мозжечке. Перерождается оливо-церебеллярные п 
понто-церебеллярные пути. Веревчатые тела и ла. 
сШип соприпеНуит уменьшаются в объеме. Значи- 
тельно поражаются клетки лобных, теменных и ви- 
сочных долей головного мозга. 


‘лется поражение экстра, 
рвных клетках обнар, 
'ючения диаметром 3_ 
‚ольшее число поражен. 
ечка и черном веществе 
тся системы мозжечка, 








УП. ЗАБОЛЕВАНИЯ, СОПРОВОЖДАЮЩИЕСЯ 


аются изменением развития и функций оп- 
ых тканей, иногда пролиферативными яв- 
еделах определенной ткани. В основе 
т эмбриопатические механизмы. 
ом Альберса-Шенберга). На- 
ое, иногда ‘рецессивное, 
Заключается в диффузном 
отическом процессе, пора- 
стей), и вторичном 


НАРУШЕНИЕМ РАЗВИТИЯ И ИЗМЕНЕНИЕМ ФУНКЦИЙ 
а ОПРЕДЕЛЕННЫХ ТКАНЕЙ 


Гистологически в мозгу обнаруживается проли- 
ферация глии и ганглиозные нервные клетки весьма 
уродливой формы. 

В части случаев вес и объем мозга больных детей 
значительно превосходят контрольные для данного 
возраста цифры. Ткань мозга крайне уплотнена, что 
связано с указанным выше тлиозом, обусловленным 
сохранением у клеток глии эмбриональных проли 
феративных свойств. Как это указывается в лите 
ратуре, при туберозном склерозе находят опухо 
левидные разрастания ткани надпочечников, морфо- 
логических элементов кожи (аЧепоша зеасеит), 
что сближает это заболевание с нейрофиброматозо\. 
Е олевание течет прогредиентно, заканчивается 
общим маразмом и смертью от истощения. 

Ирофь матоз 





ения с эктодермальной дисплазией. Про- 
умственная отсталость, недоразвитие 
итальной области, ушных раковин и анома- 
и, волос, зубов и ногтей. Заболевание 
ное (рис. 142). 

ноз. Особая форма прогрессирующей 
ации черепа, вызванная преждевременным 
его швов. Сопровождается усиливаю- 
ем внутричерепного давления, что 
Головного мозга и ведет к слабо- 
от характера и темпа зараще- 
е подразделяется на несколько 
‘сицефалия, скафоцефалия и 

рпическое (рис. 143—144). 
й дДизОСтоз. Семейная форма де- 
характеризуется недоразвитием 
носительным прогнатизмом и 
ащением швов черепа. Забо- 
я слабоумием и рядом ана- 

145) 


т от неправиль- 
мбриональном перио- 

ой ширине малых 
недоразвитии больших ее 


зниц и расширение пе- 
2 тся врожденные 
С ние сопровож- 
ого развития вторично- 


Олигофрении с костными аномалиями и порока- 
ми развития костной системы — дизостозами. Эта 
группа олигофрений считается рядом авторов эн- 
догенно-обусловленной и характеризуется синдро- 
мом олигофрении, которому сопутствуют дефекты 
скелета и деформации черепа. По данным Пенроза, 
эти формы встречаются частотой 11,5% среди 
олигофренов. Считается, что подобные формы оли- 
гофрении передаются по доминантному типу, у 
родственников больных часто встречаются 
ные стигматы пораже : системы. Патоге- 
нез заболевания изучен олностью, его свя- 
зывают с нарушен ) ‹ционирова- 
ния соедините ‹ 

Синдром М: 
цоминантное з 
ву пораж 
ческая ка] 


утосомное, 
еимущест- 
ти, Клини- 


гах), «хрупк азии ра 
смещения хру аномалий 
Часто наблюдаю пороки 


сердца 


Прогрессирующий окостеневающий миозит. На- 
следственный синдром, сопровождается постепен- 
ным уплотнением мышечной ткани, которое начи- 
нается с головы и распространяется на туловище. 
Постепенно снижается интеллект, наблюдаются 
контрактуры конечностей. Из-за заболевания муску- 
латуры наступает затруднение жевания и дыхания. 
Наблюдаются костные выбухания на трубчатых ко- 
стях (рис. 149, 150). 


й по клинике и патогенезу группы. До 
ни еще нет и единства взглядов 
ию олигофрений. огда олиго- 












Раздел 1 


ДИСГЕНЕТИЧЕСКИЕ 
‘нормальный размер. Сверху открытый череп И ДИСПЛАСТИЧЕС КИЕ 
о азс), Шея укорочета ЗАБОЛЕВАНИЯ МОЗГА 





алия. Продолжительность жи- 
а была 2 суток. Отмечены 
ефлекторные акты (сосание, воз- 








Рис. 2. В иное одство центральной 

нервной мы  аефалия, сопровож- 

дающаяся мозговой грыжей в области пере- 
носицы. Ребенок нежизнеспособен 





ра 





Рис. 1. Анэнцефалия. Продолжительность жи 
зни этого ребенка была 2 суток. Отмечены 
простейшие рефлекторные акты (сосание, воз- 
можность вызывать сухожильные рефлексы) 
идимый на фото экзофтальм связан с недораз- 
витием основания черепа: в действительности 
глазные яблоки (производные эктодермы) име- 
ют нормальный размер. Сверху открытый череи 
покрыт сосудистой спонгиозной массой (агеа 
сегебга уазсшоза). Шея укорочена 








Рис. 
нервной системы — анэнцефалия, сопровож- 


2. Врожденное уродство центральной 


дающаяся мозговой трыжей в области пере- 


носицы. Ребенок нежизнеспособен 


мозг 
при врождениом велоразоитии, 5 


‘сформировал достаточно хот 
ждал томелым сл 











Рис. 4. Мозг ребенка с анэнцефалией. Видны сформи- 
рованные ствол мозга, мозжечок, ножки мозга, подкор- 
ковые узлы. Полушария мозга отсутствуют 





Рис. 5. Головной мозг при врожденном недоразвитии его 
арий. Мозжечок сформирован достаточно Ор 
лучай при жизни сопровождался тяжелым слабоумие 


26 — 





рис, 6, Врождениая 
ч о мо 









и В Макрнефалия у ребенка 2-х лет. Малый Раза 


‘зетрапарез, рефлекс Бабинского с 2-х стог 
`денность, Выраженное слабоумие 


Спастимес 
РР = 





Рис. 6. Врожденная аплазия отдельных 


частей головного мозга. Недоразвитие 

мозолистого тела. Вверху показаны 

нормальные размеры этой части мозга. 

лучай при жизни сопровождался выра- 
женным слабоумием 





Рис. 7. Врожденный дефект головного мозга — улегирия 

(неправильная морфологическая сформированность из- 

вилин). Случай сопровождался выраженным слабо- 
умием 





о у ребенка 2-х лет. Малый размер головы. 
тетрапарез, Бабинского с 2-х сторон. Возбуж. 
денность, Выраженное слабоумие 








| Рис. 10. Мозг при микроцефалии. Микрогирия 
с уменьшенным размером извилин. При жизии 
наблюдалось тяжелое слабоум“. 








Раздел И 


ХРОМОСОМНЫЕ 
БОЛЕЗНИ ЧЕЛОВЕКА 
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| 
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с И. Синдром Дауна (болезнь Дауна) у ребенка 5 лет. 

овобразная форма головы, недоразвитие назоорбитальной 

ть хрящей носа и ушной раковины, одутловатость кожных 

о приоткрытый рот, низкий тонус мускулатуры (свое: 

аконая поза при сидении — сидит по-турецки), элемента 

идроплазни (короткая кисть), искривление мизинцев. Низкий 
интеллект, отсутствие речи 








Рис. 12. 
. Синдром Дауна. Своеобразный вид лица 
— 29 - 















Рис, 15. Схема расположения сгибательных кожных складок 
Ма ладони в порме (саева) и при хромосомпом заболевании 
Дауни Точка То море Расположен" прокиим, 








НЙ кожной складкой, посредине которой находитея точка 
"Расстояние между точками Ъ и с укорочено 





Рис. 13. Болезнь Дауна. Своеобразное (косое) расто 

ложение глазных щелей, в связи с чем возникло 

прежнее название заболевания — монголизм. 9 

кантуе и аномалии хрящей ушных раковин. Интет 
лект на уровне иднотин 





Рис. 14. Ладонь ребенка с болезныо Дауна. На коже 
заметна поперечная борозда 





Рис. 15. Схема расположения сгибательных кожных складок 
на ладони в норме (слева) и при хромосомном заболеванин— 
синдроме Дауна. Точка { в норме расположена проксималь- 


нее. Справа, помимо точки +, имеется дополнительная точка #". 
Ладонь при синдроме Дауна и некоторых других хромосомных 
заболеваниях характеризуется также поперечно расположен- 
ной кожной складкой, посредине которой находится точка {". 
Расстояние между точками Би с ‘укорочено 
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рис 16. Особенности строения глаза при сидроме Дауна 
и кВ руссьй национальности; Б] глаз психически 


ически эдорового ребе 
бенка — 'Видна кожизя складка, прикр) ерхиее веко; 
одростка РУССКОЙ пациональности, Краевая 
мае внутренний угол гааза; Г) глаз под. 
` Видны две кожные складки 
натомическому устробству глаза 
и синдрома Дауна 



























Рис. 16. Особенности строения глаза при синдроме Дауна: 
А) глаз психически здорового ребенка русской национальности; Б) глаз психически 
здорового ребенка — корейца. Видна кожная складка, прикрывающая верхнее веко; 
В) форма глаза при синдроме Дауна у подростка русской национальности. Краевая 
фетальная кожная складка (эпикантус) закрывает внутренний угол глаза; Г) глаз под- 
ростка татарской национальности с синдромом Дауна. Видны две кожные складки: 
одна — прикрывающая верхнее веко, свойственная анатомическому устройству глаза 
У лиц монгольской расы, вторая — эпикантус—признак, типичный для синдрома Дауна 








Рис. 17. Синдром Дауна характеризуется НИЗКИМ 

тонусом мускулатуры. На фото — взрослый боль 

ной. выполняющий благодаря гипотонии мыши 

двигательные акты, недоступные здоровому 
человеку 
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Рис. 18. Синдром Дауна. Признаки эндокринной недостаточ- 
вости — выпадение волос и отечность лица. Интеллект на 
уровне идиотии 
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Рис. 19. Синдром Дауна у взрослого. Тяжелая идиотия, СимптойЫ 
недостаточности вторичных половых признаков 





Рис. 20. А) Синдактилин 


между Ги П пальцами; 
Наличие этого сим 








рук при синдроме Дауна. Увеличенный промежуток 
снограмма рук при синдроме Дауна, Синдактилии. 
ворит о недостатке дифференцировки скелета 





Рис. 20. А) Синдактилии пальцев рук при синдроме Дауна. Увеличенный промежуток 
между Ги П пальцами; Б) рентгенограмма рук при синдроме Дауна. Синдактилии. 
Наличие этого симптома говорит о недостатке дифференцировки скелета 
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Рис. 21. Своеобразная конфигурация черепной коробки при синдроме Дауна (укоро- 
* чение передне-заднего расстояния). На правом снимке череп здорового физически и 
психически человека того же пола и возраста 





Рис. 22. Синдром Дауна. Низкий 
Трисомия по хромосоме № 


Уровень интеллекта. Мономастия. 
21. Половые хромосомы в норме 














рис. 3%. Сиидром Дауна, втия а 
ивы п помални в зоне спереди от ушной 
раовии 





тик. 6. Синаром Дауни у рост ниве. 
о мужчины, Можио отметить косое 

ние таазных щелей. эпикантус, 

елораавитис костей п хрящей носа и уни 

пд раовии, малые размеры ри» Недоста- 
‘очнокть вторичных помовых признаков, 
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таковины в“ ауна. Порок развит 

аномалии в зоне спереди 
раковины 


от ушной 











Рис, 25. Синдром Дауна у взрослого имбе- 


цильного мужчины. Можно отметить косое 
расположение глазных щелей, эпикантус, 
недоразвитие костей и хрящей носа и уш- 
ных раковин, малые размеры рта, недоста- 
точность вторичных половых признаков 





роки 

недоразвитие костей и хрящей носу 

ных раковин, малые размеры рта, недо та 
точность вторичных половых признаков 





`Рис. 6. ок нео мужчины. Низкий 
интеллект, физическое. ‘потони: 
‘нарушение координации и о 











Рис. 7. Семейные формы болезии Дауна 
А) разнонйщевые близнецы. Правая девочка © синдромом Дауна: Б) родне брот и 
Зстра © синдромом Доуна. Подобные па 

Заболевания 








ния Говорят о генетической природе 








Рис. 27. Семейные 

А) разнояйцевые близнецы. Правая дево 
сестра с синдромом Дауна. Подобные 
заб 








Рис. 27. Семейные формы болезни Дауна: 


А) разнояйцевые близнецы. Правая девочка с снидромом Дауна; Б) родные брат и 
сестра с синдромом Дауна. Подобные наблюдения говорят о генетической природе , 
заболевания 
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Рис, 28. А) Синдром Дауна у двоюродных брата и сестры (семья Б); Б) схема родо- 


словной этих же больных 





Рис. 28. А) Синдром Дауна у двоюродных 
словной этих 
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а ти (семья Б); Б) схема родо- 
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Рис. 29. Семейный случай синдрома Дауна: А) Оля Л. 5 лет 4 месяца (диагноз—синд- 

ром Дауна); Б) ее двоюродная сестра Валя Т. 14 лет (диагноз — синдром Дауна); 

) двоюродный брат Оли Л. и Вали Т. — Сережа Г. 8 лет. Интеллект ниже среднего 
уровня. Физические стигматы синдрома Дауна; Г) схема семьи Т. 














Рис. 30. Внешний вид мозга при синдроме Дауна. 
Микробрахицефглия 






Рис. 31. Синдром Дауна. Не 
ренцированность и орие 
клеток в височной доле 
эмбриональных клеток. 
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Рис 33. Кариотин психически здорового мужчины 


рис. 34. Метафазная пластика из мазка костного моз- 
‘больного Г. (днагноз — синдром Дауна). Свободное 
позволнет промавестя их подсчет 


хромосом пров: 
ооо Ув в тис, Ор. ащетоорсенном 


эн в. 1 ЖЕ 
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па выезда оьроЬ Рис. 33. Кариотип психически здоровог 
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‚ по лаборатории вг. Филадель- 

она впервые была описана, 

Подобная хромосома часто обнаружи- 

вается при синдроме Дауна, в связи с 

ем больные этим синдромом нередко 
страдают и лейкозами 

















`® поведение: мелкое 
полового хроматина. 
44 аутосом и наличие 
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Различные формы полового хроматина в д 

щего собой гипериикиотичную х-хромосому; по ряду 

конгломерат из 2-х х-хромосом. Половой хроматин ©! 

чествует у лиц женского пола и отсутствует у мужч 

эпителиальной клетки у мужчины с синдромом. 
‘женского 
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Рис. 46. А. Синдром Тернера у девушки 19 лет. 
Отсутствие вторичных половых признаков, низкий 
рост (126 см.). Своеобразное телосложение. Кры- 
ловидные кожные складки с 2-х сторон на шее; 
Б. Укорочение ГУ пальца при синдроме Тернера 
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Ъис 
. 48. Слабоумная женщина 58 лет с кариот! 


связ: 

ано с нерасхождением половых хромосом, 
х-хромосомами и без 

возникновение зигот с набором хромосом: 


< двумя 
зызывает 


р НиЫ 


‘ипом ххх. Это состояние 
образованием яйцеклеток 
оплодотворение 
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Рис. 49. 3-х летний сын женщины, изо- 

браженной на рис. 48. Недоношен, но пси- 

хически здоров. Состав кариотипа: 44 ауто- 
‹ сомы -- ху 


ды > 


$1 9 68 Ах 2 А 


(6 @й 2А дв кк Як 
$ 5* ^^^ ОКАА 


19 


‚ Е. 


Ри 50, Кариотии елабоумной женщины, содержащий лишиюю 
д-хромосому (трисомия по х-хромосоме), Общее число хромосом — 47 
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Вис. 52. Слабоумный Ф9-летний мальчик с 

частичной трисомией по хромосомам из гр. 

13—15, Эпилепсия, эпикантуе; колобома 

чатки, катаракта, крипторхизм, попереч 
борозда на ладони 
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Рис. 55. Руки мальчика. показанного на рис. 54. Искривлепие мизинцев, излишняя. 
‘их отставяенность, тыльная прогиутость 2, 3, 4 пальшо 


-5- 











Рис. 54. -летний мальчик-олигофрен. Имеются соматические признаки: деформация 

черепа, гипертелоризм, широкая спиика носа, слабо выраженный эпикантус, правосто- 

ронний птоз, недоразвитие верхней челюсти, высокое небо, раздвоенность языка, асим- 

метричное расположение ушных раковин и недоразвитие их хрящей, укорочение и ис- 

кривление средних фаланг мизинцев, резкое искривление больших пальцев на ногах, 

резкая гипотония всей мускулатуры, усиленная подвижность в суставах, гипоплазия 
половых органов. 








Рис, 55. Руки мальчика, показанного па рис. 54. Искривление мизинцев, излишняя 
их отставленность, тыльная прогнутость 2, 3, 4 пальцев 
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Рис. 56. Кариотий психически и 
‘мальчика, изображенного на ри 
сом—46. В группе Д (хромосо; 
хромосомы. Взамен этого в 
мосома (Т$), аналогичная 

в группе С (хромосомы № 
центрическая хромосома ТМ. 
можно объяснить, так назь 
цией у одного из. предко! 
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ня, связанные с хромосомными ано 
рядом соматических дефектов (например, синдром 

дочковой перегородки в сердце). 

< выраженным пороком сердца. а. имеет порок сердца 
мосоме № 19; 6. Здоровый отеш; в. Здоровая дочь 2 


г. Больной сын. Порок сердиа, трисомия по хромосоме № 
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Гис. 58. Состояния, связанные с хромосомными аном; 
‘рядом соматических дефектов (например, синдром 
дочковой перегородки в сердце). На рисунке п 
с выраженным пороком сердца. а. Мать имеет по 
мосоме № 19; 6. Зд отец; в. { 

г. Больной сын. Порок сердца, 
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с синдромом Шнурге-Вебера, сопровожлавшимся иднотией, 
‘эпилепсией и ангномой, исходящей из оболочек 
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с. 60. 16-летняя девочка с синдромом Штурге-Вебера- 
ббе. Ангиоматозные очаги на обеих сторонах лица, 
эпилепсия, левосторонний гемипарез, иднотия 








Рис. 62. Ангиорентгенограмма черепа 12-летнего мальчика 
с синдромом Штурге-Вебера, сопровождавшимся идиотией, 
эпилепсией и ангиомой, исходящей из оболочек 
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Рис. 64. Акроцефалосиидактилия (сми 

'аром Аперта) у слабоумного мал 

ПИ акт, Уится в пещнальной 

Видны деформация черепа. свособраз 

ное ПОЛОЖИ падплечий, синдакти 
АНИ рук в сто 












некоторые работы в 
мастерских 








Рис. 67. Та же больвая. Вид в профиль. За- 
метвы кожная <перепонка» на шее, недораз- 
тие ‘лицевого скелета и деформация 


`ушной раковины 





Рис. 64. Акроцефалосиндактилия (син- 
дром Анерта) у слабоумного мальчика 
И! дет ся в специальной школе. 
Вид рормация черепа, своеобраз- 
НОС Улс !1ие надплечий, синдакти- 

к и стоп 





. 65. Акроцефалосиндактилия 
мы ЕЙ у женщины 31 го- 
да. Слабоумие. Способна выполнять 
некоторые. работы в специальных 

мастерских. 
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Рис. 66. Руки при акроцефалосиндак- 


тилии (синдром Аперта) 


— 55 
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Рис. 69, Синдром Сьегрена-Ларссона у двух сестер 48 и 56 лет. Идиотия 
Спастические парапарезы ног и ихтноз 


ис, 70. Идно 
щели, большие 
иы. Отеутствие 
раковии 











Рис. 70. 32-летний больной с синдромом Берьесо- 
на-Форсмана-Леемана. — Идиотия. Своеобразная 
форма головы, недоразвитие назоорбитальной об- 
ласти, ожирение, плоскостопие, недостаточное 

развитие половых органов 








Рис. 71. Тот же больной, что и на рис. 70. Идио- 
тия. Гинекомастия, узкие глазные щели, большие 
и деформированные ушные раковины. Отсутствие 


вторичных половых признаков 2. 





больной с синд 
Идиотия, Сво 
форма головы, недоразвитие назоорбиталь 
ласти, ожирение, плоскостопие, недостаточное 
развитие половых органов 








Рик. 73. 20-летний мужчина 








Рис. 73. 22-летний мужчина с миотонической дистрофией. До 4-х лет 

считался здоровым. Вначале посещал массовую школу, которую не смог 

жончить. В лежачем положении не может поднять голову, слабость 

мыши, слабоумие. Атрофия яичек, катаракта. «Миотоническое» лицо 
с легким птозом, своеобразное положение губ 
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оническая дистрофия у 20-летнего мужчины 
. Обучалея во вспомогательной школе 








Рис 15. Миотоническая дистро женщины 19 лет, сестры 
бощьного, избражениого па Рис. 74 У помогай 
Пой шкозе. Пеихически вяла. Не р. В зи 


а рееколько членов страдают по 





Рис. 75. Миотоническая дистрофия у женщины 19 лет, сестры 

больного, изображенного на рис. 74. Училась во вспомогатель- 

ной школе, Психически вяла. Не работает. В этой семье 
еще несколько членов страдают подобным же заболеванием 






















рик. 77. Тот же больной мальмык, что на рис. 76 
“потуриики указывает из выраженную 
мпотойню мыш 
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Рис. 78. Вид мозга при родовой травме: А) субпериостальная гематома, внутричереп- 
ное кровоизлияние, возникшее после наложения акушерских щипцов; Б) кровоизлияние 
в мозжечок. Гемосидериновая пигментация. Давность кровоизлияния — около трех не- 
дель; В) кровоизлияние в мозг, возникшее в результате родовой травмы; Г) родовая 
травма. Кровоизлияние в мозг с прорывом в желудочки; Д) родовая травма. Кровоиз- 
лияние в ствол мозга; Е) родовая травма. Кровоизлияние в области подкорковых узлов 


бо 








рис. 76, А. Болезиь Литтля у ребенка, перенссше 
дьтать родовой травмы. Си 

т рвнроы мо премия 
р 
















вом снимке, 


Рис. 80. Гихроцефалия у детей, Слабоумие. У ребенка, взображентого ин и 
ая Рипертензии, косоглазие и спастические пораличи. 
_-в- 





Рис. 79. А. Болезнь Литтля у ребенка, перенесшего кровоиз- 

лияние в мозг в результате родовой травмы. Спастический 

паралич ног. В основе болезни Литтля лежат кровоизлияния 

в мозг, связанные с его травмированием во время родового 

акта, а также ‘последствия асфиксии. 'Б. Спонтанный рефлекс 
Бабинского при болезни Литтля 





нь Литтля у ребенка, перенесшего кровоиз- 
результате родовой травмы. Спастический 
снове болезни Литтля лежат кровоизлияния 
с его травмированием во время родового 
следствия асфиксии. 'Б. Спонтанный рефлекс 
бинского при болезни Литтля 











Рис. 89. Гидроцефалия у детей, Слабоумие. У ребенка, изображенного на правом снимке, 
тяжелая гипертензия, косоглазие и спастические параличи. 


6 — 


по Вейгерту. Макропрепарат 


я 
1 
и 





. А. «Башениая» форма Черепа при гидро-. 
Слабоумие. Спастичаские параличи. 





Б. Вид мозга при гидроцефалии, Уменьшение 

эбъема мозговой ткани; в области зрительных буг- 

ров — признаки порэнцефалии. Окрашено по 
Вейгерту. Макропрепарат, 








Рис. 82. А. Порэнцефалия, приводящая обычно к слабоумию. Вид мозга на разрезе; 
Б. Срез из полушария мозга при порэнцефалии. Окрашено по Вейгерту. Макропрепарат 


—6% = 

















ый Токковлизмоз у девочки 
Рейкция свизывании ком 
емеита © токсоплваменным аитисеном пока 
коположительный результат (+ 1-Е) 
ческих признаком — недоразвитие дн 
скелета, эпикантус, сходящееся косо’ 
опофтвльм, неправильное разонтие 

‘зубов 





84. Кортина 


-&- 











Рис. 83. Врожденный токсоплазмоз у девочки 
4-х лет. Слабоумие. Реакция связывания ком- 
а с токсоплазменным антигеном пока- 
яд р м ОЖительный результат (+ Е. 
в знаков — недоразвитие ли: 
а скелета, эпикантус, сходящееся косо- 
е, энофтальм, неправильное развитие 
зубов 


Рис. 84. Картина глазного дна при токсоплазмозе. Токсоплазматический 
хориоретинит 





Рис. 85. Рентгенограмма черепа при врож- 
денном токсоплазмозе, сопровождающемся 
дебильностью. Очажки  обызвествления. 
Расширение входа в турецкое седло, ука- 
зывающее на наличие гипертензии 

















Рис. 86. Схема наиболее частой локализации очагов врожденного токсоплазмоза 1 
мозгу (места расположения очагов закрашены черным цветом) 52а 





Рис. 87. Врожденный сифилис. Деформация 

черепа. Ребенок нежизнеспособен. Подобные 

случаи сопровождаются слабоумием и грубы- 
ми физическими дефектами 





Рис. 88. Легкое снижение интеллекта у ребенка 


на почве витаминной недостаточности. Заметны 

расширенная переносица и эпикантус, что говорит 

© задержке его развития в эмбриональном пе“ 
риоде 





Рис. 89. Ребенок, перенесший гемолитическую желтуху. Низкий уро- 

вень интеллекта, легкие признаки недоразвития лицевого скелета — 

эпикантус, недоразвитие назоорбитальной области, неправильно 
поставленные зубы, гиперкинезы 








Рис. 90. Гемолитическая желтуха новорож- 
денных. Головной мозг. Верхние снимки — 
= подкорковых узлов у детей в 3 мес. Ле- 
—.- — недостаточная миелинизация 

‚ входящих в бледное ядро. Правый 
"- и Норма. Нижние снимки. Некроз блед- 

дра, возникший в результате гемолити- 
Ческой желтухи новорожденных 
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И: 
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Раздел У. 


СИНДРОМЫ 
ОЛИГОФРЕНИИ 
ЭНДОКРИННОГО 

ГЕНЕЗА 











Рис. 91. Кретинизм у ребенка. Задержка умственного разви- 
тия. На рис. Б, В, Г показано изменение облика больного 
ребенка под влиянием лечения тиреоидином 








Рис. 92. Больные с врожденным нанизмом (при недостаточности гипофизарных функ- 
ций). Отмечается слабоумие, низкий рост, черепнолицевые диспропорции и другие врож- 
денные аномалии. На снимке, крайнем справа, — здоровый ребенок того же возраста. 


68 











‘без иритики 








я 


Рис. 93. Семейный случай ахондроплазии, сопро- 

вождающейся слабоумием. В центре снимка 

мать — ахондроплазик со сниженным интеллек- 

том. Слева — ее сын, справа — племянница, Все 

трое отличаются низким интеллектом. к своим 

физическим. и психическим дефектам относятся 
без критики 





Рис. 94. Семейный случай ахондроплазии, сопро- 
вождающейся слабоумием. Двоюродные брат и 
сестра. Интеллект девочки более низок. Недораз- 
витие носовых костей и укорочение кистей рук. 





— 69. 











Рис 96 
Рис. 95. Свидром Ицеико-Кудиига. Иителлект не НЕ 
ететвует Боурасту. Рост едостатонеи ож № 

ое, Грубый гол 
ровного дажления до ЗАЗ Ыы 








Рис. Т.А. Тамезая форма сахарного диабат Зет. Фи 
пахнет В тот же моли во 
ето ео сум Ве И 
‘стал хорошо учиться 








Рис. 95. Синдром Иценко-Кушинга. Интеллект не 
соответствует возрасту. Рост недостаточен, ожи- 
‘рение, лицо красное, грубый голос, повышение 
кровяного давления до 245/145 мм рпутного столба 








„Рис. 96. Синдром Фрелиха у 

13-летнего мальчика. Дебиль 

ность, ожирение, гипогенита- 
лизм. Вес тела 88 кг 


Рис. 97. А. Тяжелая форма сахафного диабета у мальчика 8 лет. Фи- 

зическое и психическое недоразвитие. Б. Этот же мальчик после 

проведенного лечения инсулином. Вялость и апатичность прошли, 
стал хорошо учиться 





в. — = 





® 
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в. 


Рис. 98. Л. Дезятнлелины 
‘опухолью пли 
"поведении, Б. Эта же депочка через 4 мес и 


"Пеихическое состовине мор: 
















Рис. 98. А. Девятилетняя девочка < ранним половым ‘развитием, связанным с 
опухолью надпочечника. Наблюдалась замкнутость и некоторые аномалии в 
поведении. Б. Эта же девочка через 4 мес. после операции удаления опухоли 

Психическое состояние нормализовалось р 





Рост соответствует росту 
зрасте 5 лет увеличи- 
Указанное состояние 


лись грудные железы, с 5 лет 7 мес. нача, 
опухолью яичника (рис. Б), удаление 


вочки 6 лет 2 мес. 
аковому в 7 лет. В во 
лись менструации. 


Рис. 99. А. Раннее половое развитие У де 

8-летнего ребенка; развитие скелета — : 

зно-клеточной 

излишне раннее половое развитие. Об особенностях 
тексте 


развилось в связи с грануле: 


которой ослабило дальнейшее 
психического развития см. в 














Рис. 100. Синдром Гурлера  (гаргоилизм, 
липохондродистрофия, 4150810918 пиЙ@р!ех) 
у мальчика 8 лет. Семейное наследственное 
заболевание, сопровождающееся прогресси- 
рующим слабоумием, низким ростом, д: 

мацией скелета, глухотой, гепатоспленоме- 


галией, агрессивностью и 











а 


Рис, 102 Семейная форми синдрома Гурлера. Слабоуми 
семьи, Слева — 10-латний больной ‹ 

знаки синдрома Гура 
У старшего мал 





















н - нк. 10. 
`Гурлера из детей, изображенных на ти 


Пя 








Рис. 102. Семейная форма синдрома Гурлера. Слабоумие у трех членов одной 
семьи. Слева — 12-летний больной с двумя племянниками. Физические при- 
знаки синдрома Гурлера и психическая отсталость максимально выражены 

у старшего мальчика и минимально у младшего 





ра из детей, изображенных на рис. 102. 


Рис. 
‚ 103. Старший мальчик с синдромом Гурле] 
психическая недостаточность 


Деформация черепа, недоразвитие костей, 


Е 












Рис. 104. Средний мальчик © си 


м Гурлера мз той 
чоские признаки в 


ожжеиы Стойко, чем у стари 












. Слаб 
й мальчик с синдромом Гурлера из той же семьи 
104 НЯ вин с выражены слабее, чем у старшего ребенка 


оумие. 











Рис. 105. Младший мальчик из той же семьи. Легкая степень психической отсталости, 
; начинающаяся деформация лицевого скелета 


ее 











Рис. 106, р 


дьлик © сиидромом Гурлера 
мазоорбитальной област 

Урлера-  прогредиент- 
ие темпа развития психика 


справа—ма- 


у 
, недоразвитие 
пыличие: сиадром ГУ 


т замедлени 





Рис. 106. Руки при синдроме Гурлера. Кисти 
коротки. Пальцы не разгибаются 










‘мальчик с синдромом Гурлера. 
птомы: слабоумие, низкий рост, недоразвитие ‘назоорбитальной области, 
м Гурлера—прогредиент- 


т от. Слева—девочка с синдромом Дауна, справа— 


от. Различие: синдро: 


осовые отверстия, открытый р. 
е Дауна — замедление темпа развития психики 


еся заболевание, синдром 


бе 








Рис. 107. Слева—девочка с синдромом о 


Общие симптомы: слабоумие, низкий рост, . 
рат О я РО Ра 








на, справа—мальчик с синдромом Гурлера. 
назоорбитальной области, 


Различие: синдром Гурлера—прогредиент- 





Болезнь Гурлера. Баллонообразная форма 
1озных нервных клеток, вызванная отложением В 
них ганглиозидов 








Рис. 109. Синдром Ганда-Шюллера-Христиана у ребенка. Семейное заболе- 

вание, приводящее к слабоумию, сопровождается костными аномалиями 

(поражение мембранозных костей). Поражение костей орбит вызывает 

экзофтальм. Череп имеет дефекты и выбухания. Имеются смежные и 
переходные формы 





ее 








Ганда-Шюллера-Христиана 
днабет, глуч 


асимметрия 


У Мальчика 15 дет, Слабо- 
тальм. деформация черела ель 








бис. №0. Синдром Ганда-Шюллера-Христнана У мальчика [5 лет. Слабо- ег 
жж несахарный диабет, глухота, 
р 


экзофтальм, деформация черепа, его 


асимметрия 








подросток. Видны экзостозы 
чных костей 













рис, М4. Болезиь Летерера-Знве Сети 


а опухолополо 
пуломной ткани. | 
вто 


Рис. 5. «Певистье» каетки при болемии 1 
`мапа-Пика. Происходят из, ретикуляпных ка 
ток, пктиощитов, зидотелив, мезодермальных 

"Наличие их в перифернческой крови и 


'каеток. 
пуиктате костного мозга позволяет поставить 
пра 





Рис. 113. Синдром Ганда-Шюллера-Христнана, 

Биопсия внутричерепной опухоли. Заполнен- 

ные липидами  ретикулогистиоциты. Окраска 
судан Ш, ув. в 200 раз 











Рис. 114. Болезнь Летерера-Зиве. Септическая 

форма ретикулоэндотелиоза в грудном или ран- 

нем детском возрасте. Наличие в костях чере- 

па опухолеподобных образований в виде гра- 

нулемной ткани. Нервная система страдает 
вторично 
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Рис. 115. «Пенистые» клетки при болезни Ни- 
мана-Пика. Происходят из ретикулярных кле- 
ток, гистиоцитов, эндотелия, мезодермальных 
клеток. Наличие их в периферической крови и 
пунктате костного мозга позволяет поставить 
правильный диагноз 





Ве 


Рис. 7, Болень Гоше. Нам 
ке пожакыше забоя 





вань Гоше у дейочки 9 мес. За 
картина лимфозденита, 


Рис. 119. При талактоземии 
наблюдается цирроз” печени, 
как результат тканевой ниток 


Зикации галактозой. Замечено 
‘выделение паяками 

ыы ‚Наблюдается 0 
аиовка роста. катаракты и де- 
из дне 

ты гоактозы ато. 
‘ние бальных, и 








ие, а м ы 
16. ролезнь Гоше у девочки 9 мес. За 
етна картина лимфоаденита 








лак- 

ры ИВ. Хроматограмма на бумаге при ценное 

«мии. Гипераминоацидурия (увел глюта- 
ление серина, глицина, аланина, 


мина и валина) 











Рис. 129. Фенвакетопурия, Та же женшииа 
Мужское строение плечевого пояса № таз 





Рис. 120. Гликогенная болезнь. 
отложение гликогена в ганглиозных первных 
гликоген. Ув. в 





Рис. 121. 30-летняя женщина — олигофрен, страдающая фе- 


‘онурией (синдром Феллинга; фенилпир 

аи). ая микроцефалия, О 

мускулатуры, мужской тип таза, 
ригидность ур! А 


увиновая олигоф- 
изм, гиперкинезы, 
редко поставлен- 





— Рис. 129. Фенилкетонурия. Та же женщина. 
ужское строение плечевого пояса и таза 
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рик; 123. Амапротиче 
сируюнцев  слябоумин 
оетрты зрения. На 
нь, се 
видное пятно справа: от 













ве дно пр 
Дл заболевания 
‘сосочка зритель 


нь Вильсони (уепато- 
, Гиперкинезы, сл 


_ Темное коль 
атогномомииный дли 
© отложемнем в тканях 

мого яблока мели 














Ре. | 
‘Ирующее 
Троты зре 


ия Прогрес- 
Е ением 
идиотия Тей с т 
© Амавротическая рожают 
мие, сощ . 
ви Е а заболевания ло 
Е ел 
я и 
® пятно справа 


0 
Тей-Сакеа. 
Чевидно 














Рис. 125. А. Болезнь Вильсона (гепато-лентикулярная 
боумие) * Б. 


дистрофия у подростка. Гиперкинезы, сла 
дужка больного. Темное кольшо — кольцо Кайзер- 
Флейшера — признак патогномоничный ДЛЯ данного 
заболевания, — связанный с отложением в тканях 

глазного яблока меди 








А. Болезнь Вильсона (гепато-лентикулярная 

Гиперкинезы, слабоумие)” Б. 
кольцо Кайзер- 
для данного 
в тканях 


Рис. 125. 
дистрофия у подростка. 
дужка больного. Темное кольцо — 
Флейшера — признак патогномоничный 
заболевания, — связанный с отложением 
глазного яблока меди 





” Из учебника нервных болезней 
М. Б. ЩЕ Е. В. Шмидта, М., 1950. 


Е. К. Сеппз, 


— 81 








Рис. ром Лоуренса. Муна.Бидля- Вне 
девочки, страдающей прогресхирующей ддт 
Ностью, постеленио переходящей в тяжелую жи 


тию. Заболевание сопропождается возбуждении 
поведением, развивающимся 
ве пигментиой ре ии, 
вого обмена, на: шестое за на рук 








Рис. 126. Синдром Лоуренса-Муна-Бидля-Барде у 
девочки, страдающей прогрессирующей дебиль- 
ностью, постепенно переходящей в тяжелую идио- 
тию. Заболевание сопровождается возбужденным 
поведением, развивающимся амаврозом на пот 
ве пигментной ретинопатии, нарушением жиро- 
вого обмена, наличием шестого пальца на руках 

и ногах, гипогенитализмом _ 














в 








дром Л 
ка, Ро 





ными родственны 
разы 


, Синдром Лоурецса-МунаеБилля.Барде. Шестинялость —— симптом датогномо 
"ля этого заболевавьа. С косметическими шедями этот палец обычио удаляется 
`хирургическим путем 


= 











Рис. 


90 в 
129. Синдром Лоуренса-Муна-Бидля-Барде. Шестиналость — симптом патогномо- 


ТИЧНЫЙ ДЛЯ 9 Е 
НЫЙ для этого заболевания. С косметическими целями этот палец обычно удаляется 
хирургическим путем 


= 83 — 


Рик. 130. Мозг при церебральном склероз 
 бахера. Случай сопровождался усилие 
барная демиелинизация белого вошества 





Рис. 130. Мозг при церебральном склерозе Пелицеуса-Мери- 
бахера. Случай сопровождался усиливающимся слабоумием. 
Лобарная демиелинизация белого вещества 





Рис. 130. 
бахера. С 








Раздел УИ. 


ЗАБОЛЕВАНИЯ, 
СОПРОВОЖДАЮЩИЕСЯ 
НАРУШЕНИЕМ РАЗВИТИЯ 
И ИЗМЕНЕНИЕМ ФУНКЦИЙ 
'ОПРЕДЕЛЕННЫХ ТКАНЕЙ 








Рис. 132. Остеопетроз (синдром Альберса-Шен- 
берга) у слабоумного мальчика. Деформация ли- 
цевого скелета, западение переносицы, экзофтальм, 


дискоординация глазных яблок, открытый рот 


ОН 





Отс. 133. Туберозный склероз (эпилойя, болезнь 

Бурневилля) у 10-летнего слабоумного мальчика. 

Видны себорейные ангиомы в виде «бабочки», рас- 

положенные по бокам носа, и ангиомы на коже 
лба. Зубы поставлены редко. 






Рис, 134, Туберозный склероз у ЗЮ’летнего 
мужчины. Идиотни. Многочисленные себо- 
рейные влеломы на лнце 








Рис. 134. Туберозный склероз у 20-летнего 
мужчины. Идиотия. Многочислеяные себо- 
_ рейные аденомы на лице 


п се 














Рис. 136. Тот же мальчик. Коллагенома в области 
позвоночника. Опухоль на тыльной стороне шен 
и бляшки депигментации 





7. Туберозный 
склероз 
п У молодого мужчины. 
риподнятости в виде площадок на лбу 
ие для этого синд- 










Рис. 138. Нейрофиброматоз (болезнь Реклингаузена) у 53-лет- 


него мужчины. Дебильность. Косоглазие. Кожные покровы 
испещрены нейрофибромами 
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Рис. 140. Сий$ уегНс!з бугаа. Тяжелая форма. Вид головы 
сверху. Кожные ‚покровы как бы напоминают мозговые 
извилины 

















рис. 144. Ректтенограмыа черепа ребенка при ок- 

сишефааяи. Итенснвию выраженные пальшевые 

Здзпления укззывают на высокое внутричерелное 
"завление 
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== раковин 





Радужка больного. Темное кольцо — кольцо Кайзер- 
отсталого ребенка — изолированное заращение сагит- 
тального шва черепа (скафоцефалия, ладьевидная го- 
лова, килеголовость), ведущее к формированию длин- 
ного, суженного с боков черепа, напоминающего перевер- 
нутую лодку. Описанная аномалия черепа нарушает 
_ нормальное развитие мозга 





Рис. 144. Рентгенограмма черепа ребенка при ок- 

сицефалии. Интенсивно выраженные пальцевые 

вдавления указывают на высокое внутричерепное 
давление 





Рис. 144. 
сицефали 
вдавлени 





дня форма леформа- 
илом других анатоми- 
ых 

















Рис. 145. Челюстно-лицевой дизостоз У 
ыы ‘ции черепа. Заболевание часто сопрово 


"о Ч ке Е а 








Рис. 145. Челюстно-лицевой дизостоз у двух подростков — семейная форма деформа- 
‘ции черепа. Заболевание часто сопровождается слабоумием и рядом других анатоми- 
ческих аномалий, отчетливо видимых на фотографиях 
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Рис. 146. Синдром гипертелоризма у слабоумной девочки. 
Излишне широкая расставленность глазниц и расширение 
переносицы. Этот синдром— частое явление при олигофрении 


Уч 





Рис. 147. Тяжело слабоумный мальчик 
7 лет с костными аномалиями. Брахице- 
фалический череп. Недоразвитие назо- 
орбитальной области, уменьшение носо- 
вых костей, расхождение носовых хря- 
щей, эпикантус. Расщепление языка. 
Укорочение кистей, искривление мизин- 
цев, гипотония мышц, гипоплазия поло- 
вых органов, недостаточное развитие 
речи 






дром Марфана у мужчины 
Наблюдалась аплазия дила- 
/линные и тонкие пальцы 








Рис, 160. Прогрессирующий окостеневающий мно’ 
`зыт. Патогиомоничиый для этого заболевания 
симотом — укорочение больших пальцев 
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